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Limfohisticitoza hemofagocitike

MKB D76.1 / Hemophagocytic lymphohistiocytosis

HEMOPHAGOCYTIC LYMPHOHISTIOCYTOSIS

Limfohistiocitoza hemofagocitike éshté njé grup sémundjesh me origjiné makrofagale gé
karakterizohet nga njé rrjedhé té shpejté, fatale; Simptomat kryesore klinike pérfshijné ethe,
splenomegali masive, bi- ose pancitopeni, hipofibrinogenemia, hipertrigliceridemia, simptoma
té SNQ. Limfohistiocitoza ndahet né dy grupe - parésore (familjare dhe sporadike) me
trashégimi autosomale recesive dhe sekondare gé lidhet me infeksione té ndryshme, imunitet
té dobét, sémundje autoimune dhe lloje té tjera té histiocitozés gelizore

Epidemiologjia

Limfohistiocitoza hemofagocitike primare (familjare dhe sporadike) paragitet te grupe té
ndryshme etnike dhe éshté e pérhapur né mbaré botén. Incidenca e limfohistocitozés
hemofagocitike primare, sipas J. Henter, éshté rreth 1.2 né 1.000.000 fémijé nén moshén 15
ose 1 né 50,000 foshnje. Kéta indikatoré jané té krahasueshém me pérhapjen e fenilketonurisé
ose galaktozemisé te foshnjet.

Limfohistiocitoza hemofagocitike primare haset péraférsishté njésoj si te djemté ashtu edhe te
vajzat. Te 56-80% té fémijéve sémundja zhvillohet né vitin e paré té jetés, me até gé te disa prej



tyre sémundja diagnostikohet gjaté lindjes, ndérsa te rreth 20% té fémijéve shenjat e para
klinike té sémundjes shfagen pas moshés 3 vjecare. Ekzistojné gjithashtu té dhéna pér zhvillimin
e sémundjes né njé moshé té mévonshme: 6, 8, 12, 25 vjecare. Eshté e réndésishme té
theksohet se mosha e véllezérve dhe motrave té prekur shpesh éshté e njéjté. Rreth gjysma e
rasteve kané njé histori pozitive familjare

Ky lloj i histiocitozés mund té jeté parésor ose sekondar. Né rastin e paré, sémundja
transmetohet nga prindérit (trashégimi autosomale recesive) me njé rrjedhé klinike mé té
réndé (mungesa e trajtimit rezulton me vdekje). Shfagja e limfohistiocitozés sekondare
shogérohet me njé proces infektiv ose neoplastik, si dhe me sémundje imune.

Manifestimet klinike té sémundjes jané nga mé té ndryshmet:

Ethet me kohézgjatje té zgjatur, skuqgje eritematoze-papulare né pikun e temperaturés sé
trupit; rritje e mélgisé dhe shpénetkés;démtimi i sistemit nervor (simptoma meningeale, rritje e
presionit intrakranial, hemiplegji, etj.); Sindromi KISH; (koagulopatia intravaskulare e
shpérndaré); pancitopenia (anemi, neutropeni, trombocitopeni) né gjak né kombinim me
limfocitozé; nivele té rritura té transaminazave né serum, bilirubinés dhe triglicerideve;
rritje e pérgendrimit té histiociteve té pjekura né palcén e kuge té eshtrave (mé shumé se 3%);
hemofagocitoza e histiociteve né palcén e eshtrave, shpénetkés ose nyjeve limfatike.

Dijagnostifikimi

Njé mostér e palcés kockore ose biopsia e indit té prekur mundet té ndihmojé né konfirmimin e
diagnozés.

Diagnoza e histiocitozés X bazohet né té dhéna tipike klinike, laboratorike dhe radiologjike.
Sidoqofté, pér ta konfirmuar até, éshté e nevojshme té kryhet punkcion i palcés sé eshtrave ose
biopsi né vendin e lezionit (eshtrave, nyjes limfatike), me até gé mé pas duhet té kryhet analizé
patologjike.

Me géllim té evitimit té gabimeve né dijagnostifikim, duhet té béhet njé dijagnostifikim
diferencial i sémnundjeve né vijim:

Tuberkuloza

Tumore

Osteomielitis

Limfogranulomatozé

Osteodistrofi fibroze et;j.

Parime né trajtim

Opsione té ndryshme pér terapi konservative té kombinuar pérdoren pér té trajtuar njerézit qé
vuajné nga histiocitoza X. Efekte té mira arrihen pérmes kombinimit té kortikosteroideve me
medikamente citotoksike. Pérvec késaj, gjaté trajtimit mund té pérdoret:

globulin anti-limfocitar;

antitrupa monoklonalé ndaj antigjenit CD1;

nukleozide analoge

preparate timusore;

trajtim me rrezatim (né zonén e gjéndrrés sé hipofizés).



Né raste té manifestimeve té kufizuara né |ékuré sémundja trajtohet me kortikosteroide ose me
TRUF terapi (terapi rrezatimi ultravjollcé né kombinim me njé fotosensibilizator).

Kur béhet fjalé pér limfohistiocitozén parésore hemofagocitike, si trajtim mé efektiv
konsiderohet transplantimi alogjenik i palcés sé eshtrave.

Trajtimi i limfohistiocitozés hemofagocitike pérfshin kemoterapi me qéllim té stabilizimit té
pacientit para kryerjes sé transpaltacionit té palcés sé eshtrave. Pérveg késaj, administrohen
agjenté antifungal, imunoglobuline intravenoze. Te rastet e splenomegaliné sé réndé, kryhet
splenektomia (largimi i shpénetkeés).

Prognoza e sémundjes éshté serioze, madje edhe me trajtimin e duhur, vetém te 25% té
pacientéve niveli i mbijetesés éshté 5 vjet. Remisionet jané té pérkohshme. Transplantimi i
palcés sé eshtrave éshté ményra e vetme pér té trajtuar kété sémundje té rrallé.

Trajtimi i fémijéve me histiocitozé kérkon njé gasje multidisiplinare, respektivishté angazhim té
mjekéve me specializime té ndryshme si: imunolog, hematolog, kirurg, ortoped, stomatolog,
specialist pér vesh ,hyundé dhe fyt, dermatolog, endokrinolog dhe té tjeré.
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